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STRESZCZENIE 

Zespół Tourette'a (TS) jest zaburzeniem neurorozwojowym, 
które charakteryzuje się współwystępowaniem tików moto- 
rycznych i wokalnych. Zaburzenie zwykle ma swój początek 
w dzieciństwie, a jego objawy mogą utrzymywać się również 
w okresie dorosłości. U większości pacjentów z TS rozpoznaje 
się zaburzenia wspótwystępujące, które mogą w znaczącym 
stopniu wpływać na obraz kliniczny choroby. W artykule przed- 
stawiono zaburzenia zachowania i emocji, które są diagnozo- 
wane u osób z TS najczęściej, a mianowicie: zespół nadpobudli- 
wości psychoruchowej z deficytem uwagi (ADHD), zaburzenia 
obsesyjno-kompulsyjne (OCD), depresję, zaburzenia zachowa- 
nia (CD) oraz zachowania samookaleczające (SIB). 

Słowa kluczowe: zespół Tourette'a, zaburzenia zachowania, 
zaburzenia emocji 


WPROWADZENIE 

W 1885 roku opublikowano raport na temat grupy pacjen- 
tów, w której zaobserwowano wspólne objawy, polegające 
na nagłych ruchach mimowolnych, nadmiernej pobudli- 
wości oraz nietypowych wokalizacjach. Twórca raportu, 
francuski neurolog Gilles de la Tourette, zawarł w nim in- 
formacje uwzględniające cechy kliniczne, przebieg, a tak- 
że spekulacje dotyczące genetycznego podłoża zaburzenia 
i jego początku w okresie dzieciństwa. Ten dokładny opis 
stanowił podstawę zespołu obecnego we współczesnych 
klasyfikacjach chorób, początkowo uznawanego za zjawi- 
sko niezwykłe i egzotyczne. Na przestrzeni lat, w wyniku 
badań neurobiologicznych i psychiatrycznych, konceptu- 
alizacja zespołu Tourette'a ulegała licznym zmianom [1]. 


DEFINICJA I ETIOLOGIA ZESPOŁU TOURETTE'A (TS) 

W Międzynarodowej Klasyfikacji Chorób ICD-10 zespół 
Tourette'a (TS) definiuje się jako postać tików, charakte- 
ryzująca się współwystępowaniem tików motorycznych 
z jednym lub wieloma tikami wokalnymi, które nie mu- 
szą jednak występować jednocześnie. Zaburzenie ma swój 
początek w dzieciństwie, bądź okresie młodzieńczym 
i nierzadko utrzymuje się w okresie dorosłości. W prze- 
biegu zespołu Tourette'a tiki ruchowe występują zwykle 
wcześniej, niż tiki głosowe. Tiki wokalne pojawiają się 
gwałtownie, często w liczbie mnogiej i mogą przyjmować 
postać wokalizacji, odkasływania, chrząkania oraz wul- 
garyzmów. Z wymienionymi objawami współwystępują 
czasami zachowania polegające na naśladowaniu gestów 
innych osób, w tym kopropraksja. Zarówno tiki motorycz- 
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ABSTRACT 

Tourette syndrome (TS) is a neurodevelopmental disorder cha- 
racterized by the co-occurrence of motor and vocal tics. TS 
usually begins in childhood and its symptoms may also per- 
sist into adulthood. Most patients with TS are diagnosed with 
comorbidities that can significantly affect the clinical picture 
of the disease. The article presents behavioral and emotional 
disorders that are most often diagnosed in people with TS, 
namely: attention deficit hyperactivity disorder (ADHD), obses- 
sive-compulsive disorder (OCD), depression, conduct disorder 
(CD) and self-injurious behaviour (SIB). 

Key words: Tourette syndrome, behavioral disorders, emotio- 
nal disorders 


ne, jak 1 wokalne nasilaja sie w sytuacjach stresowych oraz 
ulegają wygaszeniu podczas snu. Osoby z zespołem To- 
urette’a są w stanie przez krótki okres czasu powstrzymy- 
wać objawy [2]. 

Według danych, mężczyźni chorują częściej, niż kobie- 
ty — stosunek płci męskiej do żeńskiej wynosi 4:1, a średni 
wiek zachorowania to 6,4 lat. W przebiegu zespołu Touret- 
te’a tiki ustępują w okresie dorosłości u około 50% pacjen- 
tów, u 40-45% występują rzadziej, a u 5-10% pozostają 
bez zmian [3]. TS dotyka przynajmniej 1% całej populacji. 
W przypadku dzieci, liczba zachorowań na 1000 uczniów 
wynosi od 1 do 10. Według badań z 2000 roku, występo- 
wanie TS w populacji uczniów polskich szacuje się na 
0,43-3,8% [4, 5]. 

Etiologia zespołu Tourette'a nie jest do końca znana. 
Istnieją hipotezy, które biorą pod uwagę przyczyny gene- 
tyczne, mówiące o dziedziczeniu autosomalnym dominu- 
jącym. Inne zaznaczają występowanie nieprawidłowości 
w zakresie neuroprzekaźników (głównie dopaminy, se- 
rotoniny i noradrenaliny). W tym przypadku uważa się, 
że u osób z TS dochodzi do nadwrażliwości receptorów 
dopaminowych, a także obniżonego działania serotoniny 
i noradrenaliny. Trzecia hipoteza wskazuje na nieprawidło- 
wości w obrębie jąder podstawy oraz pętli korowo-prąż- 
kowo-wzgórzowej. W patogenezie zaburzenia zaznacza 
się także wpływ powtarzających się infekcji paciorkowco- 
wych oraz problemów przed- i okołoporodowych, takich 
jak: wymioty w pierwszych trzech miesiącach ciąży, stres 
i stosowanie przez matkę używek podczas ciąży (kofeiny, 
nikotyny i alkoholu), niska masa urodzeniowa i komplika- 
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cje w trakcie porodu (konieczność użycia kleszczy, owi- 
nięcie pępowiny wokół szyi, poród trwający ponad dobę, 
czy niedotlenienie dziecka [4, 6-9]. 

Współwystępowanie Zespołu Tourette'a z innymi za- 
burzeniami psychicznymi i zaburzeniami zachowania 

Wyniki badań klinicznych i ustalenie epidemiologicz- 
ne sugerują, że jedynie ok. 10% pacjentów to przypadki 
„czystego zespołu Tourette'a”. U 90% pacjentów rozpo- 
znaje się zaburzenia współwystępujące, które w znaczą- 
cym stopniu wpływają na przebieg choroby i postępowa- 
nie terapeutyczne. Doniesienia te potwierdziły badania 
Robertson i wsp., w których odsetek pacjentów, u których 
nie rozpoznano zaburzeń współwystępujących wyniósł 
13,5% [10]. Szacuje się, że większość z 0,3—1% dzie- 
ci w wieku szkolnym, które spełniają kryteria diagno- 
styczne TS zmaga się także z innymi zaburzeniami, m.in. 
z zespołem nadpobudliwości psychoruchowej z deficytem 
uwagi (ADHD), zaburzeniami obsesyjno-kompulsyjnymi 
(OCD), zaburzeniami afektywnymi, opozycyjno-buntow- 
niczymi oraz innymi zaburzeniami zachowania [10,11]. 
Zaburzenia te pojawiają się w różnych etapach choroby, 
jednak ze względu na częstotliwość i intensywność tików 
mogą zostać przeoczone [12]. 

Wolańczyk i wsp. [13] wyróżniają: 

e prosty zespół Tourette'a 

e pelnoobjawowy zespół Tourette'a z koprolalią, ko- 

propraksją, echolalią, echopraksją, palilalią, pali- 
prakcją i dotykaniem obiektów wokół, a także 

e zespół Tourette'a z objawami ADHD, OCD, samo- 

okaleczeniami i zaburzeniami snu. 

W przypadku tej grupy pacjentów leczenie samych 
tików okazuje się niewystraczające. Mimo że tiki wraz 
z wiekiem mogą występować rzadziej, według niektórych 
badań problemy behawioralne utrzymują się, a nawet na- 
silają. Koncentracja na przebiegu i obrazie współistnieją- 
cych z TS problemów wydaje się w procesie zdrowienia 
pacjentów kwestią kluczową, gdyż mogą one negatywnie 
wpływać na funkcjonowanie społeczne, relacje rówieśni- 
cze oraz naukę [14]. Według Comings i Comings [15], 
w sytuacji występowania trudności w uczeniu się, deficy- 
tu uwagi lub problemów emocjonalnych u dzieci, należy 
przeprowadzić z rodzicami wywiad, dotyczący obecności 
tików ruchowych i wokalnych u dziecka i najbliższych 
członków rodziny. 


ZESPÓŁ NADPOBUDLIWOŚCI PSYCHORUCHOWEJ Z DEFICYTEM UWAGI 

Zespół nadpobudliwości psychoruchowej z deficytem 
uwagi (ADHD) należy do najczęściej rozpoznawanych 
zaburzeń behawioralnych u osób z zespołem Tourette'a. 
Już od 1973 roku zaczęto wnioskować, że wiele dzieci z TS 
bardzo często przejawia różnego rodzaju zaburzenia zach- 
owania, określane minimalnymi zaburzeniami czynności 
mózgu, nadpobudliwością, czy zaburzeniami koncentracji. 
Szacuje się, że ADHD współwystępuje z TS u 25—90% 
chorych (średnio u 60%), a pierwsze objawy zaczynają 
być widoczne około 7. roku życia. Etiologia ADHD nie 
jest do końca poznana, a objawy ADHD występują u 2 do 
15% dzieci. W początkowej fazie u chorych często ob- 
serwuje się niezgrabność, nadmierną aktywność, niską 
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tolerancje na frustracje oraz ,,tendencje do wypadkow” 
[10, 16, 17]. Przedstawione objawy kliniczne czesto 
poprzedzaja poczatek tikow [12]. U dzieci z TS i ADHD, 
poza nadruchliwością i impulsywnością, diagnozuje się 
także zaburzenia w zakresie funkcji poznawczych, w tym 
wykonawczych [16]. 

W wielu badaniach analizowano, czy objawy współwy- 
stępującego z TS ADHD różnią się od tych, które wystę- 
pują u pacjentów, u których nie ma tików oraz czy obec- 
ność symptomów ADHD lub nasilenie tików ma większy 
wpływ na funkcjonowanie osób z TS. Harcherik i wsp. 
[18] dokonali porównania między czterema grupami pa- 
cjentów: 1) z zespołem Tourette'a, 2) z ADHD, 3) z ADHD 
i padaczką oraz 4) grupą kontrolną, biorąc pod uwagę, 
m.in. funkcjonowanie poznawcze, małą i dużą motorykę, 
funkcje percepcyjno-ruchowe oraz wskaźniki neurologicz- 
ne. Pacjenci z TS uzyskali wyniki zbliżone do grupy kon- 
trolnej (osób zdrowych), natomiast osoby z ADHD oraz 
ADHD i padaczką wypadły gorzej. Okazało się, że dzieci 
z ADHD i padaczką przejawiały trudności prawie w każ- 
dym obszarze. Zarówno te, jak i inne badania dowiodły, że 
w TS to objawy ADHD mają większy wpływ, niż tiki na 
problemy społeczne, edukacyjne i zaburzenia zachowania 
[10]. Dzieci z TS osiągają lepsze wyniki w zakresie, m.in. 
funkcji wykonawczych, od dzieci z TS i ADHD lub tyl- 
ko z ADHD [19]. Współwystępowanie ADHD wpływa na 
osoby z TS pod kątem liczby symptomów i funkcjonowa- 
nia w obszarze społecznym i poznawczym [20]. 

Dokładny związek między zespołem Tourette'a 
a ADHD jest złożony. Istnieją cztery hipotezy, które sta- 
rają się wyjaśnić jego charakter. Po pierwsze, sugeruje 
się, że oba zaburzenia są ze sobą „genetycznie spokrew- 
nione”, jednak ta hipoteza była wiele razy kwestionowana 
[17]. Po drugie, inne badania [21] mówią o tym, że ist- 
nieją dwa typy osób z TS i ADHD. W pierwszym typie 
ADHD występuje niezależnie od TS, natomiast w drugim 
— ADHD jest drugorzędne w stosunku do TS. Po trzecie, 
„czyste ADHD” oraz ADHD + TS różnią się pod kątem 
fenomenologicznym, a ich związek jest niejasny. Ostatecz- 
nie, pacjenci z TS mogą przejawiać trudności z koncentra- 
cją, uwagą i kontrolą impulsów, ale na poziomie podprogo- 
wym diagnozy ADHD w DSM. W taki wypadku częstość 
współwystępujących chorób zależy od tego, w którym 
miejscu ustalono punkt odcięcia dla ADHD. Trzy ostatnie 
możliwości mogą być ze sobą powiązane, jednak koniecz- 
ne jest wykonanie większej liczby analiz [17]. 


ZABURZENIA OBSESYJNO-KOMPULSYJNE 
Zaburzenia obsesyjno-kompulsyjne (OCD) charakteryzują 
się nawracającymi, uporczywymi myślami, nazywany- 
mi obsesjami oraz kompulsjami, które przyjmują postać 
powtarzalnych i pozornie celowych zachowań, wykony- 
wanych stereotypowo, bądź zgodnie z określonymi zasa- 
dami. Obsesje i kompulsje stanowią dla jednostki źródło 
niepokoju oraz mogą w znaczący sposób zakłócać jej 
społeczne funkcjonowanie [17]. 

Według Pauls i wsp. [22] OCD można podzielić na trzy 
typy. Pierwszy związany jest z występowaniem OCD i ti- 
ków w rodzinie, drugi z występowaniem OCD w rodzinie, 
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jednak bez obecności tików oraz trzeci, który przejawia się 
u osób, których wywiad rodzinny nie jest obciążony, ani 
OCD, ani tikami. 

Zaburzenia obsesyjno-kompulsyjne są drugim najczę- 
ściej rozpoznawanym zaburzeniem współistniejącym z ze- 
społem Tourette'a. W badaniach Ubhi i wsp. [23] odsetek 
pacjentów z współwystępującym OCD okazał się najwięk- 
szy i wyniósł 31,1%. Objawów obsesyjno-kompulsyj- 
nych (OCS) może doświadczać od 50 do 80% pacjentów 
z TS [24]. Zaburzenia obsesyjno-kompulsyjne występu- 
ją u osób z zespołem Tourette'a częściej, niż w populacji 
ogólnej i mogą nasilać się wraz z wiekiem [16]. Zwykle 
mają swój początek po 3—6 latach od pojawienia się tików 
i są zmienne w czasie. Większość pacjentów zgłasza ob- 
jawy przemawiające za OCD dopiero w okresie późnego 
dzieciństwa lub wczesnym etapie dojrzewania. OCD mo- 
gą w znaczącym stopniu obciążać ogólny obraz kliniczny 
TS i utrzymywać się w wieku dorosłym, mimo okresów 
remisji. U ponad połowy, a nawet 2/3 pacjentów z TS tiki 
występują rzadziej lub całkowicie zanikają w końcowym 
etapie okresu dojrzewania. W przypadku OCD istnieje du- 
że prawdopodobieństwo utrzymywania się objawów, mi- 
mo ustępowania tików [6, 25]. 

Odróżnienie złożonych tików od objawów kompulsyw- 
nych (OCS) może być kwestią problematyczną. Między 
tikami a OCS istnieje wiele podobieństw — oba dotyczą 
mimowolnych/natrętnych powtarzalnych zachowań i mo- 
gą obejmować zjawiska sensoryczne (SP) [26]. Dostępne 
dane świadczą również o tym, że obu zaburzeniom towa- 
rzyszą patologiczne zmiany w obwodzie zwojów korowo- 
-podstawnych (głównie w prążkowiu) [27]. 

Uważa się, że obraz OCD współwystępującego z TS 
różni się od jego „czystej? postaci. W przypadku pacjen- 
tów z TS obsesje dotyczą najczęściej seksualności, religii, 
agresji, czy potrzeby utrzymania symetrii, natomiast kom- 
pulsje przymusu powtarzania, sprawdzania, liczenia, do- 
tykania i samookaleczania. W „czystej postaci OCD, ob- 
sesje dotyczą głównie potrzeby utrzymania czystości oraz 
lęku przed chorobami i wypadkami, natomiast kompulsje 
obszarów związanych ze sprzątaniem oraz zachowaniem 
czystości ciała [16, 17]. 

Objawy kliniczne zaburzeń obsesyjno-kompulsyjnych 
i zespołu Tourette'a wyraźnie się pokrywają, jednak mimo 
nakładających się wymiarów tych zaburzeń ,,czysta” po- 
stać OCD, OCD w zespole Tourette'a oraz zespół Touret- 
te’a bez zaburzeń współwystępujących nie tworzą ciągłego 
spektrum [28]. 


DEPRESJA 

Depresja może przybierać formę łagodnych lub głębszych 
zaburzeń nastroju. W najcięższych przypadkach ryzyko 
podjęcia próby samobójczej wynosi nawet 15%. Etiologia 
zaburzenia jest złożona i uwzględnia zarówno czynniki ge- 
netyczne, jak i psychologiczne [17]. 

W zespole Tourette'a depresja może objawiać się w od- 
mienny sposób — poprzez manifestowanie irytacji i złości. 
Wynika z trudności, które napotykają osoby z TS, a należą 
do nich: poczucie odmienności, brak kontroli nad własnym 
zachowaniem i impulsami oraz kłopoty z adaptacją do peł- 
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nienia określonych ról społecznych [16]. Istotny wpływ na 
samopoczucie pacjentów ma także rodzaj farmakoterapii, 
mającej na celu redukcję tików. Ze względu na stygma- 
tyzujący charakter TS, osoby chore mogą doświadczać 
izolacji społecznej i odrzucania w grupie rówieśniczej, co 
przyczynia się do obniżenia samooceny i nastroju [4]. We- 
dług Comings i Comings [29] depresja oraz objawy ma- 
niakalno-depresyjne stanowią integralną część zespołu To- 
urette’a, a nie jedynie objaw wtórny tików motorycznych 
i wokalnych. 

Badania przeprowadzane wśród pacjentów z TS dowo- 
dzą, że ryzyko rozwoju depresji w tej grupie jest pięcio- 
krotnie wyższe, niż wśród osób, u których nie występują 
tiki [30]. Według Robertson i wsp. [31], u 40% badanych 
złe samopoczucie skutkowało zachowaniami autoagre- 
sywnymi. Okazało się, że podobnie jak w przypadku OCD, 
występowanie zaburzeń depresyjnych w TS może wynikać 
z obciążeń rodzinnych. Co ciekawe, badania Rizzo i wsp. 
wykluczyły związek między depresją a obsesyjnością [32]. 

Pacjenci z zespołem Tourette'a deklarują niższą ja- 
kość życia, która prawdopodobnie związana jest z różny- 
mi aspektami choroby. Objawy depresyjne prowadzą do 
hospitalizacji pacjentów (ze względu na tendencje samo- 
bójcze). Biorąc pod uwagę stygmatyzujący charakter TS, 
ważnym aspektem wydaje się wprowadzanie programów 
profilaktycznych, których celem byłaby psychoedukacja 
społeczeństwa w obszarze TS [4, 33]. 


ZABURZENIA ZACHOWANIA 

Zaburzenia zachowania (conduct disorder CD) charakte- 
ryzują się łamaniem norm społecznych i obejmują zach- 
owania agresywne w stosunku do ludzi lub zwierząt, ni- 
szczenie mienia, oszustwa oraz kradzieże. W przypadku 
objawów „łagodniejszych” rozpoznawane są zaburze- 
nia opozycyjno-buntownicze, przejawiające się, m.in. 
nieposłuszeństwem [10]. 

Badania Comings i Comings [34] dowiodły, że ważnym 
czynnikiem determinującym zaburzenia zachowania w ze- 
spole Tourette'a są zaburzenia uwagi. Wyniki świadczą 
również o wpływie na CD zaburzeń depresyjnych i OCD. 
Badania przeprowadzono wśród 246 pacjentów z TS, gru- 
py kontrolnej składającej się z 47 osób, 17 pacjentów z za- 
burzeniami uwagi (ADD) oraz 15 pacjentów z ADD i tika- 
mi lub obciążeniem rodzinnym TS. 

Według Robertson i wsp. [10] zaburzenia zachowa- 
nia współwystępują z TS u 14,5 % chorych, natomiast za- 
chowania agresywne u 29.5%. Ponadto, badania świadczą 
o występowaniu związku między zaburzeniami zachowania 
a ADHD. Podobne rezultaty uzyskali Sukhodolsky i wsp. 
[35] oraz Stephens i Sandor [36], co przemawia za hipotezą 
mówiącą o tym, że zachowania agresywne wiążą się nie z ti- 
kami, a z zaburzeniami współwystępującymi. Istnieją jed- 
nak doniesienia, które kwestionują ten pogląd [37]. 

Zachowaniami ściśle związanymi z zaburzeniami za- 
chowania i ADD są zachowania społecznie nieodpowied- 
nie (socially inappropriate behavior). W badaniach Kurlan 
i wsp. [38] prawie ponad 40% osób z TS przejawiało za- 
chowania, które w mniejszym lub większym stopniu były 
krzywdzące dla innych i szkodliwe dla otoczenia. 
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ZACHOWANIA SAMOOKALECZAJĄCE 

Zachowania samookaleczające (self-injurious behaviour 
SIB) są objawem wielu zaburzeń neuropsychiatrycznych 
i definiuje się je jako świadome, powtarzające się dokony- 
wanie obrażeń fizycznych na własnym ciele. SIB przejawia 
ok. 60% pacjentów z TS. Samookaleczenia mogą pojawiać 
się w formie kompulsywnego skubania skóry, bicia się, 
gryzienia ust i innych części ciała, piłowania zębów lub 
uderzania głową o przedmioty. Niewiele wiadomo o eti- 
ologii tego zjawiska, jednak w przypadku innych zaburzeń 
(np. ADHD) samookaleczenia wydają się mieć związek 
z trudnościami w kontroli impulsów. SIB mają prawdopo- 
dobnie na celu złagodzenie wewnętrznego napięcia podob- 
nego do tego, które poprzedza złożone tiki lub zachow- 
ania kompulsywne. Badania dowodzą, że istnieje związek 
między samookaleczeniami a OCD, zaburzeniami nastroju 
oraz ADHD. Tendencje do samookaleczeń stanowią dla 
pacjentów źródło cierpienia i długotrwałych obrażeń fizy- 
cznych, a także wyzwanie terapeutyczne dla specjalistów 
[37, 39]. 


POSUMOWANIE 

W niniejszym artykule nie opisano wszystkich 
zaburzeń współwystępujących z zespołem Tourette'a. 
W piśmiennictwie można znaleźć także informacje 
owspółwystępowaniu TS, m.in. z zaburzeniami lękowymi, 
zaburzeniami osobowości, trudnościami w uczeniu się 
oraz autyzmem [17]. Ze względu na złożoność zespołu 
Tourette'a, diagnoza zaburzenia powinna być wielopozi- 
omowa, a leczenie musi uwzględniać indywidualne funk- 
cjonowanie jednostki. W przypadku oddziaływań psy- 
chologicznych, poza terapią poznawczo-behawioralną 
proponuje się również uczestnictwo w treningu autogen- 
nym, treningu asertywności, a także psychoedukację 
najbliższego środowiska [16]. 
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